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Diagnostyka i leczenie
miopatii zapalnych
S T R E S Z C Z E N I E
Do miopatii zapalnych, stanowi„cych grupŒ chorób o pod‡o¿u auto-
immunologicznym, nale¿„: zapalenie skórno-miŒniowe, zapalenie
wielomiŒniowe oraz wtrŒtowe zapalenie miŒni. Mog„ one wystŒ-
powaæ jako postacie izolowane lub wspó‡istnieæ z uk‡adowymi cho-
robami tkanki ‡„cznej, z innymi procesami immunologicznymi lub
z procesem nowotworowym. W patogenezie tych chorób uczestnicz„
mechanizmy komórkowe albo humoralne, wród których ostatnio
podkrela siŒ rolŒ antygenu MHC-1 (major histocompatibility com-
plex-1). Podstawowe kryteria diagnostyczne obejmuj„: symetryczne
os‡abienie miŒni z przewag„ w grupach ksobnych, charakterystycz-
ne zmiany w badaniu elektromiograficznym (uszkodzenie miogenne
z obecnoci„ potencja‡ów denerwacyjnych), podwy¿szone stŒ¿enie
enzymów miŒniowych oraz obecnoæ zmian zapalnych w biopsji
miŒnia. Stosowane leczenie to przede wszystkim kortykosteroidote-
rapia, niekiedy w terapii skojarzonej z innymi lekami immunosupre-
syjnymi. Powoduje to wyleczenie lub poprawŒ stanu chorego z zapa-
leniem skórno-miŒniowym i wielomiŒniowym, natomiast jest nie-
efektywne we wtrŒtowym zapaleniu miŒni.
S‡owa kluczowe: miopatie zapalne, zapalenie skórno-miŒniowe,
zapalenie wielomiŒniowe, wtrŒtowe zapalenie miŒni, leczenie
WstŒp
Miopatie zapalne stanowi„ heterogenn„ grupŒ
nabytych chorób o pod‡o¿u autoimmunologicz-
nym, na ogó‡ o nieustalonej etiologii. CzŒstoæ mio-
patii zapalnych ocenia siŒ na 2,187,7 na milion
osób [1]. Pod wzglŒdem klinicznym charakteryzu-
je je os‡abienie miŒni, a pod wzglŒdem patologicz-
nym  obecnoæ nacieków zapalnych i martwicy
w‡ókien miŒniowych. Rozró¿nia siŒ trzy zasadni-
cze podgrupy miopatii zapalnych: zapalenie skór-
no-miŒniowe (dm, dermatomyositis), zapalenie
wielomiŒniowe (pm, polymyositis) i wtrŒtowe za-
palenie miŒni (IBM, inclusion body myositis).
Poza miopatiami idiopatycznymi proces zapal-
ny w miŒniu mo¿e byæ wywo‡any (rzadko) przez
infekcje bakteryjne, wirusowe, grzybicze czy pa-
so¿ytnicze, a tak¿e byæ elementem obrazu chorób
uk‡adowych, takich jak amyloidoza albo sarkoido-
za. Mo¿e te¿ towarzyszyæ procesowi nowotworo-
wemu.
Ziarniniakowe zapalenie miŒni w przebiegu
sarkoidozy charakteryzuje siŒ symetrycznym os‡a-
bieniem i zanikiem miŒni koæczyn, tu‡owia i kar-
ku. Jest to uogólniony proces chorobowy z obec-
noci„ nacieków w ró¿nych tkankach. W miŒniu
stwierdza siŒ nacieki guzkowe lub rozlane, sk‡ada-
j„ce siŒ z limfocytów, komórek nab‡onkowatych
i komórek olbrzymich Langhansa.
Inne, rzadziej spotykane, procesy zapalne do-
tycz„ce miŒni, to na przyk‡ad makrofagowe zapa-
lenie miŒni i powiŒzi zwi„zane ze szczepionkami
zawieraj„cymi aluminium (np. hepatitis, tŒ¿ec) oraz
zespó‡ eozynofilia-mialgia, w którym stwierdza siŒ
nacieki zapalne sk‡adaj„ce siŒ z limfocytów i ko-
mórek kwasoch‡onnych wokó‡ naczyæ, zakoæczeæ
nerwowych i w perimysium. Nale¿y wspomnieæ
o zespole graft versus host disease  reakcji typu
komórkowego wystŒpuj„cej 724 miesiŒcy po przesz-
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czepie szpiku. Charakteryzuje siŒ on os‡abieniem
miŒni ksobnych, bólem miŒni, niekiedy obecno-
ci„ objawów skórnych, uszkodzenia w„troby, ob-
jawów miastenicznych czy neuropatii. StŒ¿enie
kreatynofosfokinazy (CK, creatine kinase) jest
znacznie podwy¿szone. Wród ogniskowych mio-
patii zapalnych wystŒpuje zapalenie miŒni oczo-
do‡u czy ga‡koruchowych  to ostatnie najczŒciej
dotyczy miŒnia prostego przyrodkowego, rzadziej
prostego górnego czy prostego bocznego.
Podstawowe kryteria diagnostyczne, opracowa-
ne przez Bohana i Petera w 1975 roku [2], obej-
muj„:
 symetryczne os‡abienie miŒni z przewag„
w grupach ksobnych;
 charakterystyczne zmiany w badaniu elektro-
miograficznym (EMG):
 obecnoæ krótkich, polifazowych potencja‡ów
o niskiej amplitudzie;
 obecnoæ fibrylacji i czasem dodatnich fal
wolnych;
 niekiedy wy‡adowania rzekomomiotoniczne;
 podwy¿szone stŒ¿enie enzymów miŒniowych
(CK, aldolazy, transaminaz);
 obecnoæ zmian zapalnych w biopsji miŒnia:
 martwica w‡ókien;
 zmiany zwyrodnieniowe i objawy regenera-
cji w‡ókien, ró¿na rednica w‡ókien;
 obecnoæ nacieków komórek jednoj„drza-
stych oko‡onaczyniowo lub ródmi„¿szowo.
Kryteria Bohana i Petera uwa¿a siŒ jednak za
niewystarczaj„ce, dlatego wci„¿ s„ poszukiwane
w miarŒ swoiste wskaniki immunologiczne. Do
tak zwanych swoistych przeciwcia‡ dla miopatii
zapalnych nale¿„ przeciwcia‡a przeciwko rybo-
nukleoproteinom (aminoacylo-tRNA syntetazom)
 najczŒciej Jo1 (przeciwko syntetazie histydy-
lo-tRNA), stwierdzane w oko‡o 20% przypadków
zapalenia wielomiŒniowego. Nie s„ one jednak
ani patognomoniczne, ani swoiste tkankowo. We
w‡óknach przylegaj„cych do komórek T wystŒ-
puje antygen MHC (major histocompatibility com-
plex) klasy 1, który nie wystŒpuje w prawid‡owych
w‡óknach. DziŒki temu wprowadzono ostatnio
nowe kryterium diagnostyczne w postaci wska-
nika immunologicznego  kompleks MHC/CD8.
Pozwala on odró¿niæ swoiste antygenowo komór-
ki immunologiczne w zapaleniu miŒni od nie-
charakterystycznego, wtórnego odczynu zapalne-
go, stwierdzanego w innych chorobach miŒni,
na przyk‡ad dystrofii Duchennea, Beckera, dys-
trofii twarzowo-‡opatkowo-ramieniowej czy dys-
ferlinopatiach. Du¿a swoistoæ ekspresji komplek-
su w zapaleniu wielomiŒniowym (> 95%) po-
woduje, ¿e uznano go za kluczowe kryterium dia-
gnostyczne [35].
Zapalenie skórno-miŒniowe
Zapalenie skórno-miŒniowe to miopatia
o pod‡o¿u autoimmunologicznym, u której pod-
staw le¿„ mechanizmy humoralne, a zw‡aszcza
aktywacja dope‡niacza, powoduj„ce zmiany
o charakterze vasculitis. Aktywacja dope‡niacza
prowadzi do tworzenia siŒ i odk‡adania komplek-
su atakuj„cego b‡onŒ mikronaczyæ, co z kolei
prowadzi do lizy komórek ródb‡onka, martwicy
naczyæ w‡osowatych, niedokrwienia, mikrozawa-
‡ów, zapalenia i w koæcu do zaniku w‡ókien miŒ-
niowych na obwodzie pŒczka. Najwczeniejsze
zmiany immunopatologiczne, poprzedzaj„ce za-
palenie czy zmiany strukturalne, to aktywacja
dope‡niacza i odk‡adanie siŒ kompleksu ataku-
j„cego b‡onŒ mikronaczyæ  C3b, C4b i C5b-9
(kompleks atakuj„cy b‡onŒ [MAC, membrane
attack complex]). Nie wiadomo, co jest czynni-
kiem aktywuj„cym dope‡niacz. Nacieki zapal-
ne obecne w perimysium i oko‡onaczyniowo
zawieraj„ limfocyty B, CD4+ oraz komórki plaz-
mocytoidalno-dendrytyczne. Te ostatnie mog„
byæ g‡ównym ród‡em sekrecji interferonu a .
Aktywacja dope‡niacza zaburza regulacjŒ cyto-
kin, chemokin i moleku‡ adhezyjnych, co z ko-
lei u‡atwia transmigracjŒ komórek T i B. Wyka-
zano depresjŒ cytokin, takich jak interleukina a
i b , interferon g , limfotoksyna i czynnik martwi-
cy nowotworu a  (TNF- a , tumor necrosis factor
a ) w komórkach jednoj„drzastych w‡ókien miŒ-
niowych we wszystkich miopatiach zapalnych.
Mo¿e to mieæ implikacje terapeutyczne [6].
W oko‡o 20% przypadków zapalenia skórno-
miŒniowego stwierdza siŒ obecnoæ przeciwcia‡
przeciwj„drowych Mi2, jednak s„ one wskanikiem
tego zapalenia tylko w czŒci przypadków. U oko-
‡o 40% pacjentów stwierdza siŒ nieswoiste prze-
ciwcia‡a przeciwj„drowe.
W zapaleniu skórno-miŒniowym obserwuje
siŒ dwa szczyty zachorowaæ: 5.14. rok ¿ycia (pos-
taæ dzieciŒca) i oko‡o 40. roku ¿ycia. W postaci
dzieciŒcej czŒciej ni¿ u doros‡ych nastŒpuje za-
nik miŒni i przykurcze, rozwój wapnicy, rzadziej
obecne s„ przeciwcia‡a. W postaci doros‡ych,
zw‡aszcza po 50. roku ¿ycia, w znacznej czŒci
przypadków (ok. po‡owie) stwierdza siŒ wspó‡ist-
nienie nowotworów. S„ to najczŒciej nowotwory
jajnika, trzustki, p‡uc, ¿o‡„dka, jelita grubego oraz
ziarnica.
160
Polski Przegl„d Neurologiczny, 2006, tom 2, nr 3
www.ppn.viamedica.pl
Podstawowe objawy kliniczne to:
 zmiany skórne (rumieæ heliotropowy lub rumieæ
o charakterystycznym umiejscowieniu wokó‡
nosa, nad drobnymi stawami d‡oni i wokó‡ paz-
nokci  objaw Gottrona, na powierzchniach wy-
prostnych stawów; ryc. 1);
 objawy miŒniowe  zaczynaj„ce siŒ podostro
postŒpuj„ce, symetryczne os‡abienie miŒni
ksobnych koæczyn górnych i dolnych; chorzy
maj„ trudnoci z wstawaniem z krzes‡a, chodze-
niem po schodach; os‡abienie obejmuje czŒsto
miŒnie zginacze karku, a miŒnie odsiebne
mog„ byæ dotkniŒte u 1/3 chorych; bóle miŒni
i uczucie sztywnoci mo¿e wystŒpowaæ u po-
nad 70% chorych, zw‡aszcza doros‡ych; dysfa-
giŒ stwierdza siŒ zw‡aszcza u pacjentów w star-
szym wieku; w przebiegu choroby mo¿e dojæ
do zaniku miŒni; odruchy fizjologiczne s„ zwyk-
le zachowane, czasem jednak w ciŒ¿kich przy-
padkach mog„ byæ nieobecne; charakterystycz-
ne jest wczesne wystŒpowanie przykurczów
w stawach ‡okciowych, biodrowych, skokowych
czy kolanowych;
 objawy pozamiŒniowe  bóle i obrzŒki stawów,
owrzodzenia i perforacje w obrŒbie przewodu
pokarmowego, czasem zajŒcie serca (tachykar-
dia, zaburzenia rytmu, zapalenie miŒnia serco-
wego), bardzo rzadko zmiany ródmi„¿szowe
w p‡ucach;
 wapnica  odk‡adanie siŒ z‡ogów w tkance
podskórnej, powiŒziach i ciŒgnach w 3070%
przypadków dzieciŒcych, u doros‡ych bardzo
rzadko.
Podstaw„ rozpoznania jest charakterystyczny
obraz kliniczny, co w przypadku po‡„czenia typo-
wych zmian skórnych i miopatii nie nastrŒcza trud-
noci. Odchylenia w badaniach dodatkowych nie
s„ swoiste. Stwierdza siŒ podwy¿szon„ aktywnoæ
CK i innych enzymów miŒniowych, jednak czŒs-
to, zw‡aszcza w postaci dzieciŒcej, ich stŒ¿enie
pozostaje prawid‡owe. W biopsji miŒnia charak-
terystyczne s„ zanik w‡ókien na obwodzie pŒczka,
martwica, w‡óknienie i regeneracja oraz obecnoæ
nacieków wokó‡ naczyæ (ryc. 2), sk‡adaj„cych siŒ
g‡ównie z limfocytów B z niewielk„ domieszk„ lim-
focytów CD4. Jednak w oko‡o 25% biopsji mog„
one nie wystŒpowaæ.
Zapalenie wielomiŒniowe
Zapalenie wielomiŒniowe jest schorzeniem
autoimmunologicznym zwi„zanym z odpornoci„
typu komórkowego, w którym nieznany jest anty-
gen ani dok‡adny mechanizm immunologiczny.
Dzia‡anie cytotoksyczne, powoduj„ce uszkodzenie
w‡ókien miŒniowych, jest wywo‡ywane przez ko-
mórki T CD8, które otaczaj„ i atakuj„ w‡ókna miŒ-
niowe, gdzie wystŒpuje antygen g‡ównego kom-
pleksu zgodnoci tkankowej klasy 1 (MHC-1,  ma-
jor histocompatibility complex). W warunkach pra-
wid‡owych antygen ten we w‡óknach miŒniowych
nie wystŒpuje. G‡ównym czynnikiem wywo‡uj„-
cym ekspresjŒ MHC-1 mog„ byæ cytokiny. Kom-
pleks MHC-1/CD prowadzi do lizy komórek miŒ-
niowych.
Objawy kliniczne
Uwa¿a siŒ, ¿e pierwsze objawy wystŒpuj„ naj-
czŒciej po 35. roku ¿ycia, choæ znane s„ przypad-
ki w wieku dzieciŒcym i m‡odzie¿owym. Pocz„tek
mo¿e byæ powolny. Objawy osiowe to os‡abienie
Rycina 1. Zapalenie skórno-miŒniowe  zmiany skórne nad drob-
nymi stawami d‡oni (objaw Gottrona); materia‡ Kliniki Neurologii
AM w Warszawie
Rycina 2. Zapalenie skórno-miŒniowe  obraz morfologiczny wy-
cinka miŒniowego: zanik w‡ókien na obwodzie pŒczka, naciek za-
palny w tkance ‡„cznej miŒdzypŒczkowej, oko‡onaczyniowo; mate-
ria‡ Kliniki Neurologii AM w Warszawie
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miŒni koæczyn z przewag„ miŒni ksobnych, któ-
remu mog„ towarzyszyæ dysfagia, os‡abienie miŒ-
ni szyi. Czasem wystŒpuj„ bóle miŒni, bóle sta-
wów, rzadko objawy ze strony serca (zaburzenia
rytmu, zastoinowa niewydolnoæ serca). W prze-
biegu choroby obserwuje siŒ remisje i nawroty.
W przebiegu powoli postŒpuj„cym niekiedy ko-
nieczne jest ró¿nicowanie z postŒpuj„c„ dystrofi„
miŒniow„.
W przypadkach, w których stwierdza siŒ obec-
noæ przeciwcia‡ przeciwko syntetazom, obserwuje
siŒ wiele objawów sk‡adaj„cych siŒ na tak zwany
zespó‡ antysyntetazowy. Jego zasadnicze cechy to:
 w‡óknienie p‡uc w oko‡o 5070% przypadków;
 objaw Raynauda w powy¿ej 60% przypadków;
 artralgia lub zapalenie stawów, czŒsto gor„czka;
 rŒka mechanika (zgrubienie, pŒkanie, przebar-
wienia skóry).
Zapalenie wielomiŒniowe czŒsto jest objawem
kolagenozy lub wspó‡istnieje z kolagenozami, ta-
kimi jak toczeæ, twardzina uk‡adowa, mieszana
choroba tkanki ‡„cznej (tzw. zespo‡y nak‡adania
 overlap syndromes). To wspó‡istnienie 9 razy
czŒciej zdarza siŒ u kobiet w wieku oko‡o 35. roku
¿ycia ni¿ u mŒ¿czyzn; czŒciej w tych przypad-
kach wystŒpuj„ nasilone bóle miŒni i stawów
przy wspó‡istnieniu kolagenozy. W twardzinie
(scleroderma) najczŒstszym objawem jest mŒczli-
woæ, choæ obiektywne os‡abienie stwierdza siŒ
w oko‡o 30% przypadków, g‡ównie w miŒniach
ksobnych. Objawy zapalenia wielomiŒniowego
stwierdza siŒ u 416% chorych z toczniem uk‡a-
dowym. W mieszanej chorobie tkanki ‡„cznej ob-
serwowano ró¿ne nasilenie objawów: od dyskret-
nych do bardziej nasilonych.
Podobnie jak zapalenie skórno-miŒniowe, za-
palenie wielomiŒniowe, zw‡aszcza u osób powy-
¿ej 50. roku ¿ycia, czŒsto wspó‡istnieje z procesa-
mi nowotworowymi. S„ to najczŒciej ziarnica oraz
nowotwory p‡uc i pŒcherza moczowego.
Nale¿y wspomnieæ o niebezpieczeæstwie wys-
t„pienia objawów miopatii zapalnych wywo‡a-
nych przez przyjmowane leki. Nale¿y do nich
penicylamina, która powoduje os‡abienie miŒ-
ni ksobnych, mialgiŒ, z wysokim stŒ¿eniem CK.
Objawy tocznia z zapaleniem miŒni obserwo-
wano po prokainamidzie, hydralazynie. Mo¿li-
wy jest zwi„zek miŒdzy wystŒpowaniem mio-
patii zapalnej a stosowaniem: penicyliny, sul-
fonamidów, lewodopy, cymetydyny, fenytoiny,
propyltiouracylu. Opisano pojedyncze przypad-
ki dotycz„ce przyjmowania simwastatyny, inter-
feronu.
W badaniach dodatkowych w zapaleniu wielo-
miŒniowym stwierdza siŒ podwy¿szone stŒ¿enia
CK i transaminaz  niekiedy doæ znaczne  oraz
biochemiczne wskaniki zapalenia. W biopsji miŒ-
nia stwierdza siŒ nacieki zapalne w endomysium
(ryc. 3), martwicŒ w‡ókien miŒniowych, wodniczki
autofagalne, objawy regeneracji i w‡óknienie. Nie
stwierdza siŒ zmian w naczyniach.
Rozpoznanie zapalenia wielomiŒniowego mo¿e
byæ niekiedy trudne, zw‡aszcza w ró¿nicowaniu
z innymi chorobami miŒni, takimi jak dystrofia
miŒniowa (szczególnie postaæ obrŒczowo-koæczy-
nowa) czy miopatie metaboliczne. W ró¿nicowa-
niu pomocna jest ocena postŒpu choroby oraz re-
misji w przebiegu leczenia.
Badanie elektromiograficzne, które mo¿na pow-
tarzaæ, ma du¿e znaczenie w diagnostyce zapale-
nia skórno-miŒniowego i wielomiŒniowego. Jego
celem jest potwierdzenie uszkodzenia miŒni
o charakterze pierwotnie miŒniowym, ustalenie
ewentualnej dystrybucji zmian oraz ledzenie dy-
namiki procesu chorobowego. Poniewa¿ zmiany
w badaniu EMG wi„¿„ siŒ z obrazem morfologicz-
nym miŒnia, dlatego zaleca siŒ wybór miŒnia do
biopsji po badaniu elektromiograficznym (ale nie
tego, który badano elektrod„ ig‡ow„).
W 1953 roku Lambert i wsp. [7] opisali charak-
terystyczn„ triadŒ zmian w miopatiach zapalnych
u 80 chorych:
 obecnoæ licznych potencja‡ów wk‡ucia, czasem
obecnoæ wy‡adowaæ rzekomomiotonicznych;
 obecnoæ fibrylacji i dodatnich fal ostrych;
 obecnoæ krótkich, niskich potencja‡ów z boga-
tym zapisem wysi‡kowym.
Powy¿sze zmiany opisywali potem tak¿e inni
autorzy [8]. Nale¿y pamiŒtaæ, ¿e we wczesnym okre-
Rycina 3. Zapalenie wielomiŒniowe  naciek rozproszony wród
w‡ókien miŒniowych; materia‡ Kliniki Neurologii AM w Warszawie
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sie choroby zmiany s„ dyskretne i mo¿na je stwier-
dziæ nie we wszystkich miŒniach.
Skrócenie czasu trwania potencja‡ów, które jest
czu‡ym wskanikiem procesu miogennego, mo¿e
osi„gaæ wartoci 35% normy [9]. Proces zapalny,
martwica odcinkowa w‡ókien miŒniowych, roz-
szczepienia w‡ókien (splitting) oraz proces regene-
racji mog„ powodowaæ oddzielenie czŒci w‡ókna
miŒniowego od p‡ytki nerwowo-miŒniowej, co
wywo‡uje czynnociowe odnerwienie i jest przy-
czyn„ wystŒpowania fibrylacji i dodatnich fal
ostrych. Obecnoæ czynnoci spontanicznej ocenia
siŒ na oko‡o 50100% przypadków i zale¿y od licz-
by badanych miŒni. Na przyk‡ad, badaj„c 8 miŒ-
ni, w tym miŒnie przykrŒgos‡upowe, Streib [10]
stwierdzi‡ wystŒpowanie potencja‡ów odnerwienia
u wszystkich chorych.
Nieprawid‡owoci w zakresie parametrów po-
tencja‡ów jednostki ruchowej zale¿„ od stadium
choroby. We wczesnym okresie 10% chorych mo¿e
nie wykazywaæ ¿adnych zmian. W fazie przewlek-
‡ej jednostka ruchowa zmienia siŒ wskutek rozsz-
czepienia i odcinkowego zwyrodnienia w‡ókien
miŒniowych oraz reinnerwacji w‡ókien regeneru-
j„cych, co prowadzi do normalizacji parametrów
potencja‡ów, a nawet obecnoci potencja‡ów d‡u-
gich, o podwy¿szonej amplitudzie.
WtrŒtowe zapalenie miŒni
WtrŒtowe zapalenie miŒni to szczególna postaæ
zapalenia miŒni, wystŒpuj„ca najczŒciej po 50. ro-
ku ¿ycia. Uwa¿a siŒ, ¿e przypadki IBM stanowi„
1528% wszystkich miopatii zapalnych, a w star-
szym wieku s„ najczŒstsze. Mechanizm immuno-
patologiczny jest taki jak w zapaleniu wielomiŒ-
niowym  uszkodzenie w‡ókien miŒniowych
w wyniku cytotoksycznego dzia‡ania komórek
CD8+, które otaczaj„ i atakuj„ w‡ókna miŒniowe
z antygenem MHC-1. Ponadto w IBM dochodzi do
tworzenia wodniczek i kumulacji wtrŒtów w cyto-
plazmie, które reaguj„ immunologicznie z bia‡ka-
mi amyloidu [11].
MŒ¿czyni choruj„ 2 razy czŒciej ni¿ kobiety.
Przebieg choroby jest przewlek‡y, postŒpuj„cy; pro-
wadzi ona do znacznego upoledzenia ruchowego.
Os‡abienie i zanik dotycz„ miŒni odsiebnych
i ksobnych (zginacze grzbietowe stóp, miŒnie
przedramion, miŒsieæ czworog‡owy uda). W ciŒ¿-
kich przypadkach wystŒpuje dysfagia (wg niektó-
rych autorów u 4080% chorych) spowodowana
zaburzeniem funkcji górnej czŒci prze‡yku, pogar-
szaj„ca rokowanie. Mog„ byæ obecne zaburzenia
rytmu serca. StŒ¿enie CK czy wskaników zapal-
nych pozostaje w normie lub jest nieznacznie pod-
wy¿szone.
Poza przypadkami sporadycznymi opisano for-
my rodzinne niewykazuj„ce cech zapalenia miŒ-
ni. Dziedzicz„ siŒ one autosomalnie recesywnie lub
dominuj„co. Pocz„tek choroby w tych przypadkach
to zwykle 2., 3. dekada  jest to os‡abienie miŒni
odsiebnych lub ksobnych, zwykle z zaoszczŒdze-
niem miŒnia czworog‡owego uda. Niektóre z ge-
nów odpowiedzialnych w tych przypadkach zosta-
‡y zmapowane na chromosomie 9p1 [12].
Odchylenia w badaniu elektromiograficznym s„
podobne do stwierdzanych w innych miopatiach
zapalnych. S„ to: czynnoæ spoczynkowa w posta-
ci wzmo¿onej czynnoci wk‡ucia, obecnoæ fibry-
lacji, wystŒpowanie dodatnich fal ostrych  u 93
100% chorych, obecnoæ potencja‡ów o krótkim
czasie trwania, niskiej amplitudzie, zwiŒkszonej
polifazji oraz obecnoæ pewnej liczby potencja‡ów
o wysokiej amplitudzie i wyd‡u¿onym czasie trwa-
nia. Niewielkie zmiany sugeruj„ce neuropatiŒ opi-
sywano u 1033% chorych, z czego wynika suge-
stia wystŒpowania komponentu neurogennego,
zw‡aszcza wobec predylekcji do zajŒcia miŒni
odsiebnych. Jednak analiza zapisu przy u¿yciu
wielu metod  jakociowego EMG, macro EMG,
wskanika gŒstoci, EMG pojedynczego w‡ókna
(SFEMG, single fiber electromyography) pozwoli‡a
wykluczyæ komponent neurogenny [13].
Podstaw„ rozpoznania IBM jest obraz morfolo-
giczny miŒnia. W mikroskopie wietlnym stwier-
dza siŒ obecnoæ w‡ókien zanik‡ych, wielok„tnych,
nacieki zapalne, wodniczki z zasadoch‡onnymi
ziarnistociami, kwasoch‡onne wtrŒty w cytoplaz-
mie. Aby postawiæ diagnozŒ, konieczne jest stwier-
dzenie w miŒniu nacieków zapalnych, wodniczek,
z‡ogów amyloidu, wtrŒtów tubulofilamentarnych.
Struktury bia‡kowe wtrŒtów wykazuj„ podobieæ-
stwo do b -amyloidu, bia‡ek prionowych, apolipo-
proteiny E i bia‡ka tau.
Leczenie miopatii zapalnych
Podstaw„ leczenia miopatii zapalnych jest kon-
wencjonalne, nieswoiste leczenie immunosupresyj-
ne, z zastosowaniem kortykosteroidów, azatiopry-
ny, metotreksatu, cyklofosfamidu oraz mykofeno-
latu mofetilu [1416]. Lekiem pierwszego rzutu jest
prednizon. Zaleca siŒ rozpoczŒcie od dawki przy-
najmniej 1 mg/kg lub 6080 mg prednizonu w jed-
norazowej dawce podawanej rano po niadaniu,
przez 34 tygodnie. W ciŒ¿kich przypadkach opcj„
jest rozpoczŒcie leczenia od do¿ylnych wlewów
metylprednizolonu 1 g na dobŒ przez 35 dni i kon-
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tynuacja leczenia doustnym prednizonem. Po oko‡o
miesi„cu zaleca siŒ powoln„ zmianŒ na dawkŒ
6080 mg co drugi dzieæ, a nastŒpnie stopniowe
zmniejszanie dawki, w zale¿noci od poprawy,
o 510 mg co 34 tygodnie, do dawki podtrzymu-
j„cej 1025 mg co drugi dzieæ. Brak wyranej po-
prawy po oko‡o 14 tygodniach sugeruje potrzebŒ
do‡„czenia drugiego leku immunosupresyjnego.
Aby zminimalizowaæ dzia‡ania niepo¿„dane kor-
tykoterapii, zaleca siŒ dietŒ niskosoln„, niskowŒg-
lowodanow„, bogatobia‡kow„. Konieczne jest za-
stosowanie leków os‡aniaj„cych b‡onŒ luzow„
przewodu pokarmowego, najlepiej zawieraj„cych
wapæ. W celu zapobiegania osteoporozie mo¿na
zaleciæ suplementacjŒ wapnia (1g/d.) i witaminŒ D
(50 000 j. tygodniowo), a u starszych kobiet  pre-
parat alendronianu sodu.
AzatioprynŒ stosuje siŒ w dawce 1,52 mg/kg,
ale czasem konieczne jest zwiŒkszenie dawki do
3 mg/kg. Nale¿y pamiŒtaæ, ¿e efekt tego leczenia
obserwuje siŒ zwykle po 6 miesi„cach. Dzia‡ania
niepo¿„dane to trombocytopenia, leukopenia, ane-
mia, uszkodzenie w„troby.
Metotreksat stosuje siŒ zwykle w dawce pocz„t-
kowej 7,5 mg tygodniowo przez 3 tygodnie, zwiŒk-
szaj„c o 2,5 mg tygodniowo do 25 mg tygodniowo.
Wskazana jest suplementacja kwasu foliowego.
Objawem niepo¿„danym mog„ byæ zmiany ród-
mi„¿szowe w p‡ucach.
Mykofenolat mofetilu blokuj„cy syntezŒ puryn
i dzia‡aj„cy na limfocyty B i T mo¿na stosowaæ
w dawce do 2 mg na dobŒ, poprawŒ obserwuje siŒ
po 3 miesi„cach. W Polsce jest on obecnie niedos-
tŒpny.
Cyklofosfamid mo¿na stosowaæ do¿ylnie
w dawce 0,71 mg/m2 miesiŒcznie. Nale¿y pamiŒ-
taæ o odpowiednim nawodnieniu w przeddzieæ
wlewu i lekach przeciwwymiotnych.
CyklosporynŒ stosuje siŒ w dawce 150 mg 2 razy
na dobŒ (nie wiŒcej ni¿ 5 mg/kg/d.), monitoruj„c jej
stŒ¿enie w surowicy. Nale¿y kontrolowaæ czynnoæ
nerek i unikaæ stosowania niesteroidowych leków
przeciwzapalnych. Nie udowodniono dzia‡ania tego
leku w dm i pm w próbach kontrolowanych.
Sporód leków drugiego rzutu stosuje siŒ im-
munoglobuliny, zw‡aszcza w przypadkach opor-
nych na kortykosteroidy. W badaniu przeprowa-
dzonym metod„ podwójnie lepej próby wykazano
znaczn„ poprawŒ si‡y miŒni po wlewach 2 g/kg
przez 2 dni. Zaleca siŒ powtarzanie wlewów co 6
12 tygodni. Czasem po ich zastosowaniu obser-
wuje siŒ korzystne dzia‡anie prednizonu w przy-
padkach uprzednio opornych.
Najnowsza swoista immunoterapia zalecana
u lekoopornych chorych obejmuje kilka nowych
propozycji: rituksymab  przeciwcia‡o monoklo-
nalne przeciwko komórkom CD20+B, powoduj„-
ce zmniejszenie liczby komórek B na przynajmniej
6 miesiŒcy; takrolimus  strukturalnie odmienny
od cyklosporyny, selektywnie hamuj„cy transkryp-
cjŒ cytokin, a szczególnie interleukiny-2; sirolimus
(uprzednio znany jako rapamycyna) hamuj„cy pro-
liferacjŒ komórek T i B i produkcjŒ cytokin, szcze-
gólnie interleukiny 2.
WtrŒtowe zapalenie miŒni okrela siŒ niekie-
dy jako miopatiŒ zapaln„ oporn„ na leczenie.
WiŒkszoæ chorych nie odpowiada na leczenie kor-
tykosteroidami. W kontrolowanej próbie z zasto-
sowaniem metotreksatu wykazano jego dzia‡anie
nie lepsze od placebo. Nieefektywne s„ tak¿e aza-
tiopryna, cyklosporyna czy radioterapia. Pewne
korzyci, szczególnie u chorych z dysfagi„, mo¿e
spowodowaæ leczenie immunoglobulinami [17].
Dalakas [17] podaje chorym koenzym Q10 i wi-
taminŒ E (twierdz„c jednak, ¿e nie ma ¿adnych
dowodów na korzyci z tego leczenia), radzi stoso-
waæ systematyczne, niemŒcz„ce æwiczenia, a po-
nadto sugeruje podawanie ma‡ych dawek predni-
zonu z mykofenolatem (niepoparte badaniami) oraz
zastosowanie do¿ylnych immunoglobulin w dys-
fagii.
Podsumowanie
Podsumowuj„c praktyczne wskazania terapeu-
tyczne w miopatiach zapalnych, uwa¿a siŒ, ¿e naj-
lepsze efekty leczenia mo¿na osi„gn„æ w zapale-
niu skórno-miŒniowym, gorsze  w zapaleniu
wielomiŒniowym (pe‡ne wyleczenie mo¿na osi„g-
n„æ w ok. 70% przypadków, u pozosta‡ych 30%
pozostaje ró¿nego stopnia os‡abienie miŒni). Nie-
powodzenie lecznicze mo¿e czasem wynikaæ ze
zbyt ma‡ej dawki pocz„tkowej i zbyt szybkiego
odstawienia leków. Unieruchomienie dotyczy
w wiŒkszoci chorych z IBM.
Poniewa¿ wiŒkszoæ chorych z dm i pm odpo-
wiada na leczenie prednizonem, to brak poprawy
ka¿e myleæ o rewizji rozpoznania w kierunku IBM.
Chorzy ze zw‡óknieniem p‡uc, u których miertel-
noæ jest wysoka, wymagaj„ bardziej intensywne-
go leczenia. W przypadkach z nowotworami pierw-
szeæstwo ma terapia nowotworu.
Próby leczenia wapnicy dwufosforanami pro-
benecidem czy warfaryn„ s„ nieefektywne.
Bardzo wa¿ne jest wczesne rozpoczŒcie rehabi-
litacji zapobiegaj„cej przykurczom i nastŒpnie za-
nikowi miŒni.
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